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İzole tek taraflı pulmoner arter yokluğu: Olgu sunumu

Isolated unilateral absence of pulmonary artery: a case report
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İzole tek taraflı pulmoner arter yokluğu nadir görülür. 
Anomali, aynı taraf altıncı aortik arkın gelişme eksikliğin-
den kaynaklanır. Hastalık uzun süre asemptomatik kala-
bildiği için, tanısında gecikme olabilmektedir. Bu anomali 
postero-anteriyor akciğer grafisinde hiperlüsent akciğer 
görünümüne neden olur. Klinik ve radyolojik olarak başka 
hastalıklar (Swyer-James-MacLeod sendromu, interstisyel 
akciğer hastalığı vs.) ile karışabilir. Bu yazıda, hastalığı 
uzun süre asemptomatik seyreden, ancak son bir aydır 
halsizlik, iştahsızlık, nefes darlığı ve balgamla karışık kan 
gelmesi yakınması ile kliniğimize başvuran 21 yaşında 
erkek hasta sunuldu. Hastaya toraks manyetik rezonans 
anjiyografik inceleme ile sağ tek taraflı pulmoner arter 
yokluğu tanısı kondu.
Anah tar söz cük ler: Anjiyografi; doğuştan anomali; izole; pulmo-
ner arter agenezisi.

Isolated unilateral absence of pulmonary artery is seen rarely. 
This anomaly arises from the absence of development of 
ipsilateral sixth aortic arch. Since this disease can remain 
asymptomatic for a long period, the diagnosis may be delayed. 
Hyperlucent hemitorax is seen in postero-anterior chest radi-
graph of patients with this anomaly. Unilateral absence of pul-
monary artery can be confused with other diseases (such as 
Swyer-James-MacLeod syndrome, interstitial lung disease). 
In this article, a 21-year-old male patient with the absence of 
right pulmonary artery. He was presented with fatigue, loss 
of appetite, dyspnea and hemoptysis which had started one 
month before. The case was diagnosed to have left pulmonary 
artery only (i.e., absence of right pulmonary artery) by mag-
netic resonance angiography.
Key words: Angiography; congenital anomaly; isolated; pulmo-
nary artery agenesis.
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İzole tek taraflı pulmoner arter yokluğu ilk defa 
1868’de tanımlanmıştır.[1] Gerçek prevelansı bilinme-
mekle birlikte tahmine yönelik yapılan bir çalışmada, 
izole tek taraflı pulmoner arter yokluğunun 1/200.000 
oranında görüldüğü bildirilmiştir.[2] Doğuştan tek 
taraflı pulmoner arter yokluğu, sıklıkla Fallot tetralo-
jisi veya septal defektler gibi kardiyovasküler anoma-
lilerin eşlik ettiği nadir bir anomalidir.[3,4] Olguların 
%37’sinde sol pulmoner arter yok iken %63’ünde sağ 
pulmoner arterin olmadığı saptanmıştır.[2] Hastaların 
yaklaşık %30’unun herhangi bir yakınması yoktur. 
Semptomatik hastalar, doktora genellikle göğüs ağrı-
sı, plevral effüzyon, rekürren akciğer infeksiyonları, 
dispne veya egzersiz kısıtlılığı, hemoptizi yakınmaları 
ile başvururlar.[5] Tanısında; bilgisayarlı tomografi, 
manyetik rezonans görüntüleme, bronkografi, per-
füzyon sintigrafisi, ekokardiyografi, kardiyak kate-
terizasyon gibi çeşitli yöntemler kullanılmaktadır. 
Hastalığın komplikasyonları arasında masif hemopti-

zi, pulmoner hipertansiyon, solunum yetmezliği, sağ 
kalp yetmezliği ve bronşektazi, nekrotizan bronkop-
nömoni sayılabilir.

Bu yazıda erişkin yaşa gelmiş ve daha önce tanısı 
konmamış bir olgu değerlendirildi.

OLGU SUNUMU
Yirmi bir yaşında erkek hasta, halsizlik, iştahsızlık, 

nefes darlığı ve balgamla karışık kan gelmesi yakın-
maları ile kliniğimize başvurdu. Hastanın fizik mua-
yenesinde inspeksiyonda sağ hemitoraksın küçük oldu-
ğu, solunuma kısıtlı olarak katıldığı ve oskültasyonda 
sağ hemitoraksta solunum seslerinin azaldığı saptandı. 
Diğer sistem muayeneleri ve vital bulguları normal 
idi. Öyküsünde önemli bir özellik olmayan hastanın, 
Ağrı’da yaşadığı ve çiftçilik yaptığı öğrenildi.

Akciğer röntgenogramında; sağ hemidiyaframa 
yüksek yerleşimli, sağ kostofrenik sinüs kapalı, sağ 
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hemitoraksın hacmi azalmış, kalp-mediasten ve trakea 
sağa deviye ve sağ hilus silik olarak izlendi (Şekil 1). 
Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografide hastanın 
sağ akciğerinin volümünün azaldığı, sol akciğerde kom-
pansatris hipertrofi ve yer yer hava hapsi alanları, sağ 
akciğer bazallerinde yer yer fibrotik bant formasyonları, 
interlober septal kalınlaşmalar ve plevral çekintiler 
(interstisyel akciğer hastalığı) izlendi.

Solunum fonksiyon testlerinde hafif restriktif tip 
bozukluk saptandı. Arteriyel kan gazı normal değer-
lerde idi. Fiberoptik bronkoskop ile yapılan incelemede 
bronş yapısı normal olarak gözlendi. Toraksın manye-
tik rezonans anjiyografik incelemesinde sağ pulmoner 
arter izlenmedi (Şekil 2). Perfüzyon sintigrafisinde; sağ 
akciğerde perfüzyon saptanmadı ve ventilasyon sintigra-
fisinde, sağ akciğer ventilasyonu normale oranla belirgin 
düzeyde düşük idi.

Pulmoner arteriyografi-venografide sağ tarafta pul-
moner arterin vizüalize olmadığı izlendi (Şekil 3). Bunun 
üzerine sistemik dolaşımdan olası bir beslenmenin araş-
tırılması için aortografi uygulandı. Sağ akciğerin üst 
lobunun tiroservikal trunkustan gelen dallardan, orta ve 
alt bölümünün ise interkostal arterlerden gelen dallardan 
kanlandığı, pulmoner venöz dönüşünün ise normal pul-
moner venler ile sağlandığı gözlendi (Şekil 4).

Ekokardiyografide sol ventrikül fonksiyonları nor-
mal, mitral yetmezliği minimal, triküspit yetmezliği 
1-2 derece ve pulmoner arter sistolik basıncı 50 mmHg 
olarak saptandı.

Yapılan incelemeler sonucunda izole tek taraflı 
pulmoner arter yokluğu saptanan hasta takip kararı ile 
taburcu edildi.

TARTIŞMA
Sağ pulmoner arter yokluğu, oldukça nadir görülen 

bir anomalidir.[6] Sağ pulmoner arter yokluğuna patent 
duktus arteriozusun da eşlik ettiği olgularda semptom-
lar çok daha küçük yaşlarda ortaya çıkmaktadır. İzole 
tek taraflı pulmoner arter yokluğu olgularının yaş orta-
laması 14’dür (dağılım; 0.1-58).[5]

Yetişkinlerde hastalık çoğunlukla semptomsuz sey-
rettiği için tanı, başka nedenlerle çekilen akciğer röntge-
nogramından yola çıkılarak konur. Olgumuz, kliniğimize 
başvurduğunda 21 yaşında idi. Öz geçmişinde bir özellik 
yok idi, ancak son bir yıl içinde eforla ortaya çıkan nefes 
darlığı nedeniyle kliniğimize başvurmuş idi. Sağ akciğer 
hipoplastik olarak saptanmış olmakla birlikte literatür-
deki diğer olguların aksine bronşektazi yok idi. Olgunun 
uzun süre semptom vermemesi, pulmoner arter yokluğu 
olgularında sıklıkla görülen kardiyak anomalilerin ve 
bronşektazinin burada olmaması ile açıklanabilir.

Sağ pulmoner arter yokluğu olan hastaların 
%20’sinde pulmoner hipertansiyon bulunmaktadır. 
Pulmoner hipertansiyon gelişmiş olan bazı asemptoma-
tik hastalar, gebelikte veya yüksek rakımlarda semp-
tomatik hale gelmektedir.[7,8] Olgumuzun kardiyolojik 
değerlendirmesinde pulmoner arter sistolik basıncının 
yüksek olduğu saptandı. İzole tek taraflı pulmoner arter 
yokluğu olan taraf sistemik dolaşımdan beslendiği için, 

Şekil 1. Hastanın posteroanteriyor akciğer grafisinde; sağ hemi-
diyaframa yüksek yerleşimli, sağ kostofrenik sinüs kapalı, sağ 
hemitoraks hacmi azalmış, kalp-mediasten ve trakea sağa deviye 
ve sağ hilus yokluğu izlenmektedir.

Şekil 2. Hastanın toraks manyetik rezonans anjiyografisinde; sağ 
pulmoner arter izlenmedi.
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bazen hemoptizi görülebilmektedir. Olgularda sistemik 
dolaşım nedeniyle soldan sağa bir şant oluşmakta ve 
ileri yaşlarda kalp yetmezliği ortaya çıkmaktadır.

Tek taraflı pulmoner arter yokluğu olgularının akci-
ğer röntgenogramlarında etkilenen tarafta küçük bir 
hiler gölge ve hiperlüsent bir akciğer dokusu izlenmek-
tedir. Olgumuzun bir yıl öncesine kadar herhangi bir 
yakınması yok idi. Eforla ortaya çıkan nefes darlığının 
araştırılması amacı ile çekilen röntgeninde hilusun 
silik görülmesi üzerine ayırıcı tanıda vasküler patoloji 
düşünüldü. Bu tür olgularda kesin tanı, pulmoner arteri-
yografi ile konmaktadır. Olgumuzda da tanı, radyolojik 
incelemeler sonucunda kondu.

Pulmoner arter yokluğu ve hipoplazik akciğer, per-
füzyon sintigrafisi veya pulmoner anjiyografi yardımıyla 
Swyer-James-MacLeod sendromundan ayrılmalıdır.[9,10] 
Swyer-James-MacLeod sendromunda pulmoner arter 
hipoplastik olarak izlenir ve akciğerde perfüzyon izlen-
mez. Tek taraflı pulmoner arter yokluğunda ise, pul-
moner arter tutulum olan tarafta izlenmemekle birlikte; 
akciğer periferinde kollateraller nedeniyle perfüzyon 
gözlenmektedir.[10] Bu yüzden, hiler ve parahiler bölge-
de pulmoner arter ve perfüzyon izlenmezken akciğerin 
periferinde perfüzyon defekti gözlenmez.

Pulmoner arteriyografide, Swyer-James-MacLeod 
sendromlu olgulardan farklı olarak olgumuzda, sağda 
pulmoner arter hiç izlenmedi.[11,12] Sağ akciğerin üst 
lobunun tiroservikal trunkusdan gelen dallardan, orta ve 
alt bölümünün ise interkostal arterlerden gelen dallardan 
beslendiği gözlendi.

Asemptomatik olgularda tedaviye gerek yoktur. Sol 
pulmoner arter yokluğu olgularında eşlik eden kardiyak 
anomalilere yönelik cerrahi tedaviler uygulanabilir. 
Sağ pulmoner arter yokluğu olgularında hemoptizi 
sık gözleniyorsa veya hipoplazik akciğer dokusunda 
kistik bronşektazik değişiklikler varsa pnömonektomi 
gerekebilir. Revaskülarizasyon seçilmiş olgularda uygu-
lanmaktadır. Sunduğumuz olgunun hipoplazik akciğer 
dokusunda bronşektazi, kardiyak anomali veya başka 
bir vasküler anomali saptanmadığı için cerrahi müda-
hale düşünülmedi.

İzole pulmoner arter yokluğu herhangi bir semptom 
vermediği veya düşünülmediği için çoğu zaman erişkin 
yaşa kadar tanı konulmadan gelebilmektedir. Başka bir 
amaçla çekilmiş olsa da akciğer grafilerinde gözlenen 
hilus patolojileri içerisinde vasküler anomaliler akla 
getirilmelidir.
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